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Objectifs 

DIAGNOSTIQUER une myelodysplasie. 


L es myelodysplasies ou plutot les syndromes myelodyspla- 
siques (SMD) represented un groupe heterogene d 'affec- 
tions clonales de la cellule souche hematopoietique. Leur 
incidence est globalement faible (de I’ordre de 5/100 000), et 
I’age median au diagnostic est de 70 ans. L’incidence augmente 
nettement avec I’age et I’on peut done predire que le vieillisse- 
ment de la population sera associe a une augmentation de la fre- 
quence de cette maladie. Par ailleurs, des progres notables dans 
la comprehension et la therapeutique ont profondement modifie 
la prise en charge des syndromes myelodysplasiques au cours 
des dix dernieres annees. 

Mecanismes physiopathologiques 

La caracteristique physiopathologique des syndromes myelo- 
dysplasiques est le trouble de maturation (ou differenciation) des 
precurseurs medullaires qui est responsable d’une hematopoiese 
inefficace avec insuffisance de production des elements figures du 
sang. Ceci explique les cytopenies observees dans le sang des 
patients alors que la moelle est riche (on parle ainsi de « cytopenies 
a moelle riche », ce qui les oppose par exemple aux aplasies 
medullaires qui sont des cytopenies a moelle pauvre). La conse- 
quence clinique est le syndrome d’insuffisance medullaire (anemie, 
neutropenie ou thrombopenie, isolees ou combinees, et ce a des 
degres divers) responsable des principaux syrmptomes (syn- 
drome anemique) ou complications (infections, hemorragies). 

Le trouble de maturation explique egalement les anomalies 
morphologiques observees au niveau de la moelle regroupees 
sous le terme de dysplasie (celle-ci associe la dysgranulopoiese 
pour la lignee granuleuse, la dyserythropoiese pour la lignee 


rouge et la dysmegacaryocytopoiese pour la lignee plaquettaire) 
qui est un critere diagnostique. 

Par ailleurs, le clone anormal, bloque dans sa maturation, peut 
acquerir d'autres anomalies biologiques responsables de sa pro- 
liferation. Ces cellules immatures sont appelees « blastes » et leur 
expansion se traduit morphologiquement par un exces de 
blastes, frequemment (mais pas toujours) rencontre dans les 
syndromes myelodysplasiques. Le pourcentage de blastes 
medullaires est correle a la severite de la maladie. L’evolution 
naturelle se fait vers I’augmentation des blastes medullaires et 
peut aboutir a une leucemie aigue myeloide (LAM). II existe done 
un continuum entre syndromes myelodysplasiques et leucemie 
aigue myeloide, illustre par les classifications morphologiques 
(on dit aussi cytologiques) qui identifient syndromes myelodys- 
plasiques et leucemie aigue myeloide en fonction d’un seuil de 
blastes (plus ou moins 20 %) [figure]. 

Pour resumer, on peut dire que les syndromes myelodyspla- 
siques sont caracterises par un trouble de la maturation medul- 
laire responsable d’une hematopoiese inefficace et d’un risque 
de transformation en leucemie. 

Le primum movens des syndromes myelodysplasiques reside 
dans des mutations somatiques acquises du genome des cel- 
lules souches hematopoietiques. A I’heure actuelle, on a identifie 
plusieurs dizaines de genes regulierement mutes dans les syn- 
dromes myelodysplasiques. Plusieurs mutations coexistent en 
general chez le meme patient. Elies concernent des genes impli- 
ques dans differents processus biologiques comme la transcrip- 
tion, la transduction du signal, la regulation epigenetique, I’epis- 
sage des ARN, etc. Ces anomalies geniques sont responsables 
des anomalies fonctionnelles du clone myelodysplasique et ont 
tendance a s’accumuler au fil de /evolution : ainsi, I’apoptose 
domine dans les formes debutantes de syndromes myelodyspla- 
siques (ou les cytopenies sont marquees) alors que, dans les 
formes avancees, un exces de proliferation (qui se traduit par 
I' exces de blastes) est observe. Cette evolution rend compte de 
I’agressivite croissante de la maladie et de sa transformation 
eventuelle en leucemie aigue myeloide (figure). 
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EB3 Evolution des syndromes myelodysplasiques et caracteristiques biologiques. II existe un continuum entre syndromes myelodysplasiques 
de faible risque, de haut risque et leucemie aigue myeloi'de secondaire, mais les caracteristiques de la maladie changent au cours de revolution 
(plus de blastes, modifications de la biologie). Les objectifs therapeutiques sont differents : dans les syndromes myelodysplasiques de faible risque, 
on cherche a corriger les cytopenies, alors que dans les syndromes myelodysplasiques de haut risque, on cherche a eradiquer le clone (reduction des blastes). 


Corollaire de ces anomalies geniques, on rencontre dans 
environ 50 % des cas des anomalies chromosomiques. Les 
anomalies chromosomiques ont egalement tendance a s’accu- 
muler au cours de revolution de la maladie, traduisant I’instabi- 
lite genomique. C’est un signe d’aggravation. En outre, les 
differentes anomalies cytogenetiques observees sont correlees 
avec revolution du syndrome myelodysplasique et predisent le 
risque de transformation en leucemie aigue myeloi'de et la survie 
globale. 

L'origine des syndromes myelodysplasiques est generalement 
inconnue. II existe toutefois des syndromes myelodysplasiques 
secondaires (environ 1 0-1 5 % des cas) a des expositions toxiques 
le plus souvent iatrogenes (chimio-radiotherapie), environnemen- 
tales ou professionnelles (benzene, solvants, hydrocarbures, 
pesticides), a des maladies genetiques (neurofibromatose, anemie 
de Fanconi) ou des hemopathies (aplasie medullaire idiopathique, 
hemoglobinurie paroxystique nocturne). 

Diagnostic des syndromes myelodysplasiques 

Circonstances du diagnostic 

L' anemie est presente au diagnostic des syndromes myelodys- 
plasiques dans pres de 80 % des cas. C’est done le plus souvent 
un syndrome anemique (paleur, asthenie, dyspnee d’effort) ou la 
decouverte fortuite d’une anemie sur un bilan biologique de rou- 
tine (situation de plus en plus frequente) qui attire I’attention. II 


s’agit d’une anemie chronique et done generalement bien tole- 
ree. Chez des patients ages, I’anemie se manifeste souvent par 
des signes de decompensation de pathologies cardiovasculaires 
preexistantes connues ou non (angor, claudication intermittente, 
arythmie...), elle peut egalement etre responsable de troubles 
cognitifs, de chutes ou de perte d’autonomie. 

Plus rarement, le diagnostic est porte devant des complications : 

- de la neutropenie : infections bacteriennes a repetition (princi- 
palement respiratoires et digestives) ; 

- de la thrombopenie : purpura thrombopenique, hematomes 
spontanes, bulles hemorragiques intrabuccales, gingivorragies, 
voire hemorragies plus severes (digestives ou cerebrales). 

Signes cliniques 

Les cytopenies et leurs complications (v. supra) dominent le 
tableau Clinique des syndromes myelodysplasiques. On retrouve 
egalement d'autres symptomes : 

- splenomegalie : peu frequente et le plus souvent peu impor- 
tante, elle se voit en particulier dans les anemies refractaires 
sideroblastiques et les formes frontieres appelees syndromes 
myelodysplasiques/syndromes myeloproliferatifs ; 

- auto-immunite : des manifestations auto-immunes sont asso- 
ciees aux syndromes myelodysplasiques dans 1 0-20 % des 
cas. II s’agit le plus souvent de vascularites cutanees, polyar- 
thrite, lupus, syndrome de Sweet (dermatose neutrophilique), 
anemie hemolytique ou thrombopenie auto-immune, etc. 
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Signes biologiques 

L’hemogramme est I'examen cle. II montre : 

- une anemie : elle est normo- ou macrocytaire et aregenerative ; 

- une neutropenie (50 % des cas) : c'est la plus frequente des 
anomalies des leucocytes. II taut noter que dans les formes 
frontieres de syndromes myelodysplasiques/syndromes mye- 
loproliferatifs, on peut rencontrer une hyperleucocytose avec 
myelemie. Une augmentation des monocytes circulants > 1 G/L 
se retrouve dans la leucemie myelomonocytaire chronique. 
Des blastes circulants se voient dans les formes evoluees de 
syndromes myelodysplasiques. Des anomalies morpholo- 
giques des leucocytes (pseudo-Pelger), traduisant la dyspla- 
sie, sont frequentes ; 

- une thrombopenie dans 30 % des cas. II taut souligner I 'exis- 
tence de formes avec thrombocytose comme le syndrome 5q- 
(anemie refractaire avec deletion 5q) ou les anemies refrac- 
taires sideroblastiques avec thrombocytose (ARS-T). 

On retrouve egalement de fagon inconstante : 

- une hyperferritinemie (constante chez les patients transfuses 
chroniques mais aussi presente dans 30 % des cas au diag- 
nostic avant toute transfusion) ; 

- une augmentation des LDH. 

Demarche diagnostique 

Devant une ou plusieurs cytopenies persistantes et apres avoir 
elimine les causes les plus frequentes (normalite du bilan martial 
et vitaminique [B12, folates], du bilan thyroidien, du bilan inflam - 
matoire et arret des medicaments), un myelogramme s’impose. 
L’examen realise par ponction sternale ou iliaque posterieure 
sous anesthesie locale permet la realisation de deux analyses 
indispensables pour le diagnostic d’un SMD : 

- I 'analyse cytologique (ou morphologique) : elle evalue la richesse 
(elevee dans les syndromes myelodysplasiques), la dysplasie 
(touchant une, deux ou les trois lignees) et quantifie les blastes. 
C’est I’examen de reference pour le diagnostic des syndromes 
myelodysplasiques (positif dans plus de 80 % des cas) ; 

- I’analyse cytogenetique (ou caryotype) : elle revele des anoma- 
lies chromosomiques chez pres de 50 % des patients. II s’agit 
le plus souvent d'anomalies de nombre (trisomies, monoso- 
mies) ou de pertes de materiel (deletions). A la difference des 
leucemies, les translocations sont rares dans les syndromes 
myelodysplasiques. Parmi les anomalies les plus frequentes, 
on retient : la deletion 5q, la trisomie 8, la monosomie 7 et les 
anomalies complexes (par definition 3 ou plus de 3 anomalies 
clonales). La plupart de ces anomalies ne sont pas specifiques 
des syndromes myelodysplasiques (beaucoup sont egalement 
rencontrees dans les leucemies aigues myeloides). L’analyse 
cytogenetique est principalement un examen a visee pronos- 
tique mais peut aussi aider au diagnostic lorsque des anoma- 
lies typiques des syndromes myelodysplasiques sont obser- 
vees (par exemple : deletion 5q). 


Le diagnostic positif de syndrome myelodysplasique repose 
sur les criteres de I'Organisation mondiale de la sante qui sont : 

- une ou plusieurs cytopenies chroniques (> 6 mois) et : 

■ dysplasie touchant plus de 10 % des cellules d’une ou plu- 
sieurs lignees myeloides ou ; 

■ exces de blastes dans la moelle (5 a 1 9 %) ou ; 

■ caryotype anormal evocateur. 

D’autres examens comme la cytometrie de flux sont develop- 
pes par certaines equipes, mais leur place reste discutee. La bio- 
logie moleculaire et notamment la recherche de mutations est 
actuellement en plein developpement et devrait aboutir a la 
modification des classifications existantes dans les prochaines 
annees. Les mutations les plus frequentes concernent les genes 
TET2, ASXL1 et les genes du spliceosome. Leur diagnostic se 
fait pour I’instant dans le cadre de la recherche. 

La biopsie osteomedullaire n’est pas utile au diagnostic, sauf 
dans les rares formes de syndromes myelodysplasiques hypo- 
plasiques dans lesquelles la moelle est pauvre et le myelo- 
gramme difficilement interpretable. 

Classification des syndromes myelodysplasiques 

La classification publiee par I’OMS en 2008 est la reference 
pour le diagnostic. Si elle paraTt esoterique, elle represente un outil 
indispensable dans une maladie heterogene ou il est capital 
d’identifier des classes de maladie sur des criteres objectifs et 
reproductibles, y compris a I’echelle internationale. Ces classifica- 
tions sont regulierement revisees. II faut done en retenir les prin- 
cipes et les principales entites qui represented des invariants. 

Principes 

La classification repose sur les criteres suivants : 

- nombre de lignees atteintes par la dysplasie (uni- i/s multilignee) ; 

- la presence de sideroblastes en couronne (> 1 5 %) ; 

- le pourcentage de blastes dans le sang et/ou la moelle ; 

- la presence de corps d’Auer ; 

- la presence d’une deletion 5q. 

Principales entites 

Anemie refractaire sideroblastique : elle est caracterisee par une 
anemie isolee, des sideroblastes en couronne. 

Cytopenie refractaire avec dysplasie multilignee : elle associe plu- 
sieurs cytopenies, est devolution plus severe que les cytopenies 
refractaires avec dysplasie unilignee. 

Anemie refractaire avec exces de blastes : elle est caracterisee par 
un taux de blastes > 5 % qui augmente au fil du temps pour 
aboutir le plus souvent a une leucemie aigue myeloide (> 20 % de 
blastes). 

Syndrome myelodysplasique avec del5q : elle est caracterisee par une 
anemie souvent associee a des plaquettes normales ou elevees. 
Ces formes repondent specifiquement au traitement par lenali- 
domide et sont de pronostic favorable. 
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Le tableau presente les differentes categories de I’OMS et les 
criteres diagnostiques correspondants. 

Evolution 

L’ evolution des syndromes myelodysplasiques est chronique, 
associee a une reduction de I’esperance de vie variable (survies 
medianes comprises entre moins del an et 1 0 ans selon les sous- 
types de syndromes myelodysplasiques). Les deux principales 
modalites evolutives sont I’aggravation des cytopenies et le 
risque de transformation en leucemie aigue myeloide. 

Aggravation des cytopenies 

Elle est ineluctable et concerne toutes les categories de syn- 
dromes myelodysplasiques. L' anemie, son retentissement et ses 
complications sont au premier plan : 

- alteration de la qualite de vie liee a I’asthenie, la dyspnee d'effort, 
les troubles cognitifs (chez le sujet age) ; 

- aggravation d’une cardiopathie associee (coronaropathie) ; 

- complications des transfusions repetees (immunologiques, 
infections virales, hemochromatose post-transfusionnelle et 
ses complications cardiaques ou hepatiques). 

La neutropenie rarement symptomatique dans les formes 
debutantes est associee a des complications infectieuses a repe- 
tition qui peuvent engager le pronostic vital (septicemie, choc 
septique, pneumopathies severes). II en va de meme pour la 
thrombopenie responsable des deces par hemorragie (environ 1 0 % 
des causes de deces dans les syndromes myelodysplasiques). 


Transformation en leucemie aigue myeloide 

Elle concerne environ 40 % des patients. Le risque est correle 
au pourcentage de blastes medullaires et au caryotype. Elle est 
definie par une blastose medullaire ou sanguine 3= 20 %. Elle est 
generalement associee, mais a des degres divers, a une altera- 
tion de I’etat general (amaigrissement, fievre prolongee) et a une 
aggravation des cytopenies. La survie mediane des syndromes 
myelodysplasiques acutises est inferieure a 6 mois. 

Complications et situations d’urgence 

Au diagnostic 

Le diagnostic de syndrome myelodysplasique n’est pas une 
situation d’urgence et I'accent doit etre porte sur la qualite et 
I'exhaustivite du bilan diagnostique (diagnostic differentiel, qua- 
lite des echantillons biologiques medullaires). Toutefois, des 
cytopenies profondes peuvent etre associees a des complica- 
tions aigues (essentiellement infection et hemorragie) qui revelent 
la maladie : I’urgence est alors liee a la complication elle-meme 
mais aussi au diagnostic differentiel avec des urgences hemato- 
logiques (aplasie medullaire, leucemie aigue). Dans ces cas, 
I'hospitalisation en urgence et la realisation immediate du myelo- 
gramme s’impose. 

Neutropenie febrile et autres infections 

Les infections bacteriennes a bacilles a Gram negatif et a cocci 
a Gram positif sont les plus frequentes et le plus souvent respira- 
toires ou digestives. Du fait de la neutropenie, elles necessitent 
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1 Classification de I’OMS 2008 des syndromes myelodysplasiques 

:j Sang I Moelle 


Cytopenie refractaire avec dysplasie unilignee I Blastes absents ou rares (< 1 %) I Dysplasie unilignee 

I anemie refractaire 
I neutropenie refractaire 
I thrombopenie refractaire 

Anemie refractaire sideroblastique I Dysplasie erythroide isolee 

I 55 1 5 % sideroblastes en couronne 
I < 5 % blastes 

Cytopenie refractaire avec dysplasie multilignee I Dysplasie multilignee 

I < 5 % blastes 

Syndrome myelodysplasique avec del5q isolee I Blastes < 1 % I < 5 % blastes 

± thrombocytose I Caryotype : del5q isolee 

Anemie refractaire avec exces de blastes - 1 I Blastes < 5 % I 5-9 % blastes 

Anemie refractaire avec exces de blastes - 2 I Blastes <19% 110-19% blastes 

I Corps d’Auer 
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Syndromes myelodysplasiques 

POINTS FORTS A RETENIR 

Q Les syndromes myelodysplasiques sont un groupe 
d’affections de la lignee myeloide caracterisees par un trouble 
de la maturation (dysplasie), une hematopoiese inefficace 
responsable de cytopenies et d’un risque de transformation 
en leucemie aigue myeloide. 

Q L’anemie (normo- ou macrocytaire aregenerative) 
est le symptome le plus frequent. 

Q (.’evolution est chronique, marquee par I’aggravation 
des cytopenies et leurs complications. 

Q Le diagnostic est porte sur un myelogramme qui retrouve 
une moelle riche, des signes de dysplasie d’une ou plusieurs 
lignees et frequemment un exces de blastes (< 20 %). 

Le caryotype (anormal dans la moitie des cas) doit completer 
le bilan diagnostique. 

Q Le choix du traitement est fonde sur la stratification 
en syndrome myelodysplasique de bas ou de haut risque. 

Les options sont : le traitement de I’anemie (erythropoietine 
ou transfusions), les agents demethylants ou la greffe 
de cellules souches hematopoietiques pour les syndromes 
myelodysplasiques de haut risque. 



une prise en charge en urgence avec antibiotherapie large spectre 
(v. item Agranulocytose). Des infections fongiques sont egalement 
possibles. 

II n’existe pas de recommandations de prophylaxie antibiotique. 
En dehors des episodes febriles, I’hospitalisation n’est pas indiquee. 

Risque hemorragique et sa prevention 

Dans les syndromes myelodysplasiques, du fait de la chronicite 
de la maladie, les transfusions prophylactiques de plaquettes ne 
sont pas recommandees. La transfusion est necessaire en 
urgence chez les patients avec un taux de plaquettes < 20 G/L 
en cas de saignement muqueux (bulles intrabuccales, epistaxis, 
etc.) ou avant tout geste invasif lorsqu’elles sont < 50 G/L (recom- 
mandation de I’AFSSAPS 2003). 

Anemie et tolerance cardiaque 

Les transfusions de concentres erythrocytaires sont recomman- 
dees en cas d’anemie < 80 g/L ou a un seuil plus eleve chez les 
patients cardiaques. II s’agit en general de transfusions program- 
mees effectuees en ambulatoire. Cependant, en cas de mauvaise 
tolerance cardiovasculaire (hypotension, palpitations, douleur 
angineuse, syncopes), elle peut etre necessaire en urgence. 


Une surveillance biologique a la recherche de signe de sur- 
charge en fer (hypersideremie avec augmentation du coefficient 
de saturation et de la ferritine) est necessaire. Un traitement che- 
lateur peut etre propose. 

Prise en charge des syndromes myelodysplasiques 

Stratification pronostique 

Elle est un prealable indispensable a toute decision therapeu- 
tique. Les facteurs a prendre en compte sont le nombre et la pro- 
fondeur des cytopenies, le pourcentage de blastes medullaires 
et les anomalies cytogenetiques (elles-memes classees en ano- 
malies de pronostic favorable intermediaire ou defavorable). 

En pratique, on affecte des points a chacune de ces variables, 
on additionne les points et Ton obtient un score appele IPSS 
(International Prognostic Stratification System). La valeur de ce 
score predit la survie mediane et le risque de transformation en 
leucemie aigue myeloide. On peut ainsi classer les patients dans 
differents groupes de risque (faible, intermediaire 1 et 2, eleve). 
En pratique, on regroupe ces categories et on distingue deux 
grands groupes : les syndromes myelodysplasiques de faible 
risque (correspondant aux categories faible et intermediaire 1) et 
les syndromes myelodysplasiques de haut risque (intermediaire 
2 et haut risque). 

Pour les syndromes myelodysplasiques de faible risque : le 
risque de transformation est faible, revolution est chronique avec 
des survies medianes comprises entre 5 et 9 ans. II s’agit en 
general de cytopenies refractaires avec dysplasie uni- ou multili- 
gnee sans anomalies cytogenetiques de pronostic defavorable, 
ou de syndromes myelodysplasiques avec del5q. 

Pour les syndromes myelodysplasiques de haut risque : le 
risque de transformation est eleve a court ou moyen terme, et les 
survies medianes sont comprises entre 8 et 16 mois. II s’agit le 
plus souvent d'anemies refractaires avec exces de blastes avec 
cytogenetique de pronostic defavorable. 

Une version revisee du score IPSS (R-IPSS) a recemment ete 
mise au point. Elle est fondee sur les memes criteres (cytopenies- 
blastes-caryotype) mais est plus complexe. Elle repose sur les 
principes decrits ci-dessus qui restent pertinents. 

Options therapeutiques 

1 . Syndromes myelodysplasiques de bas risque 

L’objectif est ici de traiter les cytopenies (notamment I’anemie) 
pour ameliorer la qualite de vie, sans essayer d’eradiquer la myelo- 
dysplasie. Lorsque les cytopenies ne sont pas symptomatiques 
(par exemple anemie moderee bien toleree), les patients font 
I'objet d’une simple surveillance. Les agents simulant I’erythro- 
poiese (erythropoietine recombinante ou ses analogues) sont 
efficaces et beaucoup utilises bien que ne disposant pas d’AMM. 
Le benefice des traitements par facteurs de croissance hemato- 
po'ietique (granulocytaire pour la neutropenie ou analogues de la 
thrombopoi'etine pour la thrombopenie) n’est pas demontre. Le 
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Qu’est-ce qui peut tomber a 1’examen ? 


La difficult representee par les 
myelodysplasies pour les etudiants 
tient a I’heterogeneite de la maladie 
et a la complexity de leur classification. 
II est done important de bien 
comprendre leur physiopathologie, 
quitte a la simplifier : e’est un trouble 
de la maturation des precurseurs 
myeloides qui aboutit a une 
hematopoTese inefficace et a un risque 
de transformation en leucemie aigue 
myeloide. De cette simple formulation, 
il decoule les symptomes (cytopenies), 
les complications (anemie, infection, 
hemorragies) et le risque (leucemie 
aigue myeloide). 

Ce qui peut tomber 

✓ Les syndromes myelodysplasiques 
sont reveles par I’anemie : e’est done 
sur ce symptome et la demarche 
diagnostique a derouler que Ton vous 
interrogera. Vous serez conduit au 
diagnostic devant une anemie centrale, 


normo- ou macrocytaire en I’absence 
de carence en B12 ou folates. 

✓ Les examens du diagnostic : retenir 
la ponction medullaire. Elle permet 
I’analyse cytologique (morphologique) 
et cytogenetique (le caryotype). 

✓ Les cytopenies et leurs complications : 
rien de specifique aux syndromes 
myelodysplasiques et done source 
potentielle de beaucoup de questions. 
Cela rejoint les aplasies medullaires, 

les complications des leucemies, 
de la chimiotherapie, les syndromes 
hemorragiques, les infections chez 
I’immunodeprime ou les transfusions... 

✓ II faut connaitre aussi les grandes 
lignes et surtout les principes 

de la classification de I’OMS 2008 
(qui reposent sur la mise en evidence 
de dysplasie d’une ou plusieurs lignees, 
de sideroblastes en couronne ou d’un 
exces de blastes et du caryotype). 

✓ Savoir que revaluation pronostique 
est fondamentale avant toute decision 


de traitement dans cette maladie. On ne 
vous demande pas de savoir calculer 
un score IPSS, en revanche, il faut savoir 
qu'il repose sur les cytopenies, les 
blastes medullaires et le caryotype. 
Savoir egalement que Ton pourra ainsi 
distinguer deux groupes de syndromes 
myelodysplasiques : des syndromes 
myelodysplasiques de faible risque 
et des syndromes myelodysplasiques 
de haut risque pour lesquels les 
objectifs et les choix therapeutiques 
sont differents. 

✓ La transformation en leucemie rejoint 
I’item <« Leucemies aigues ». 

✓ Les syndromes myelodysplasiques 
sont transversaux et peuvent faire I’objet 
de dossiers progressifs debutant avec 

le diagnostic d'une anemie, faisant 
explorer la moelle, se compliquant 
d'une neutropenie febrile et evoluant 
vers une leucemie aigue 
myeloblastique, p. ex., rejoignant ainsi 
les items 208, 209, 187, 293 et 312 ! 


lenalidomide est indique chez les patients avec anemie refrac- 
taire avec del5q anemiques et dependants des transfusions de 
globules rouges. Lorsque ces traitements ne sont pas efficaces, 
les patients regoivent des transfusions regulieres. 

2. Syndromes myelodysplasiques de haut risque 

L'objectif est de prolonger la survie et si possible d’eradiquer le 
clone myelodysplasique. La greffe de cellules souches hemato- 
poietiques allogeniques est le seul traitement potentiellement 
curatif. Ses indications sont toutefois limitees par I’age du patient 
(< 70 ans), les comorbidites et la necessity de disposer d’un don- 
neur compatible. Les agents demethylants (5-azacitidine) sont le 
traitement de reference pour les patients qui ne sont pas candi- 
dats a une greffe. 

Planification du suivi et aspects sanitaires et sociaux 

Le patient est informe de son diagnostic et des options de trai- 
tement lors d'une consultation d’annonce. La decision therapeu- 
tique est validee en reunion de concertation pluridisciplinaire. 


Quelle que soit I’option de traitement choisie, les patients 
devront faire I’objet d’un suivi regulier (y compris pour les patients 
en abstention therapeutique) clinique et biologique (hemo- 
gramme) coordonne entre le medecin generaliste et le specialiste 
[v. recommandations de la HAS : http://www.has-sante.fr/portail/jcms/ 
c_662211/fr/ald-n-2-syndromes-myelodysplasiques?xtmc=&xtcr=38). 

Le diagnostic de syndrome myelodysplasique ouvre droit 
a I’ exoneration du ticket moderateur (liste ALD30). Une declara- 
tion de maladie professionnelle peut aussi etre proposee lorsqu’il 
existe une exposition professionnelle a I’un des toxiques listes 
plus haut. 

Enfin, une declaration de pharmacovigilance doit etre realisee 
si I’implication d’un medicament (cytotoxiques notamment) est 
suspectee.* 


N. Vey declare avoir participe a des interventions ponctuelles pour les laboratoires 
Celgene et Janssen et avoir ete pris en charge (transport, hotel, repas), a I’occasion 
de deplacement pour congres par ces memes laboratoires. 

T. Prebet n’a pas fourni de declaration de lien d’interets. 
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